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La esclerosis tuberosa es una enfermedad auto-
s6mica dominante en la que existe con frecuencia
afectacion de varios 6rganos, entre ellos el cora-
z6n. La asociaciéon con rabdomioma es la anomalia
cardiaca mas frecuentemente encontrada. Sin em-
bargo, también se ha observado que la asociaciéon
con el sindrome de Wolf-Parkinson-White es mas
frecuente de lo habitual. En la mayoria de las se-
ries que se han publicado sobre este tema se des-
criben pacientes en edad infantil o adolescente.
Describimos el caso de un paciente de 68 anos, por-
tador de esclerosis tuberosa, cuya primera mani-
festacion cardiolégica fue una fibrilaciéon auricular
rapida preexcitada. Se revisa esta asociacion y se
hace hincapié en considerar la presencia de vias ac-
cesorias como principal mecanismo de las arritmias
que puedan presentar estos pacientes, incluso en
edad adulta.
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ATRIAL FIBRILLATION AND WOLF-PARKINSON-
WHITE SYNDROME IN A 68 YEAR OLD PATIENT
WITH TUBEROUS SCLEROSIS

Tuberous sclerosis is an autosomal-dominant di-
sease with involvement of several organs, the heart
included. The cardiac anomaly most frequently
found is the rhabdomyoma association. However,
WPW association has also been encountered more
common than usual. In the majority of the publis-
hed related-series, infant or adolescent patients
are described. We report the case of a 68 year old
patient with tuberous sclerosis whose first cardiac
manifestation was a pre-excited atrial fibrillation.
This association is reviewed and the consideration
of accesory pathways is highlighted as the first me-
chanism to take into account when arrhythmias are
present in these patients even in adult age.
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INTRODUCCION

nar sintomas ya por obstruccién a la entrada o salida

de los ventriculos, ya por ser responsables de arritmias
La esclerosis tuberosa (ET) es una enfermedad auten ocasiones peligrosas y de dificil control que exigen

sdbmica dominante con afectacion variable de 6rganoa veces la cirugid Por otro lado, también se ha des-
como piel, cerebro, pulmén, rifién, corazén, pancreagrito como més frecuente de lo normal la asociacion
etc. Aunque puede haber historia familiar (afectaciércon el sindrome de Wolf-Parkinson-White (WPW)
en el cromosoma 9), mas de la mitad de los casos s@tompafiado a veces de arritmias supraventrictifares
por nueva mutacion y su incidencia se calcula en aprd=n este sentido, casi todas las series y seguimientos
ximadamente 1 por 10.000 casSdsa afectacion car- que se han comunicado en la bibliografia, son en ni-
diaca mas frecuente se debe a la asociacion con rafes, con algun caso descrito en pacientes j6veBs
diomiomas, un tipo de tumor que se puede present@mbargo, no es frecuente encontrar descritos pacientes
de forma multiple, intracavitario o intramural. Estoscon ET que se presenten por primera vez con arritmias
rabdomiomas pueden ser asintomaticos, o bien ocasien el contexto de un sindrome de WPW asociado, ya

en edad avanzada.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de un varén de 68 afios diagnos-
ticado hace afios de esclerosis tuberosa por presentar
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de, a pesar de ser asintomaticas, se registraban rachas
ocasionales de fibrilacion auricular (FA) preexcitada y
rachas de taquicardias supraventriculares regulares
(TSV) (fig. 3). Se sento la indicacién para realizar un
estudio electrofisiolégico (EEF). Un ecocardiograma
bidimensional fue totalmente normal, sin presencia de
imagenes tumorales. Mientras tanto, debido a que en
la radiografia de térax presentaba una masa pulmonar,
se realiz6 una broncofibroscopia en la que se observé
una masa peribronquial infiltrativa y en la biopsia re-
sulté ser un cancer epidermoide. Por este motivo se
decidié finalmente no realizar el EEF.

DISCUSION

El sindrome de WPW se ha descrito en asociacion
con la ET independientemente de la presencia o no en
el ecocardiograma bidimensional de rabdomioma. Ja-
yakar et a@ comunicaban que en un periodo de 9 afios
habian diagnosticado a 7 nifios con ET y de ellos,
2 (28,5%) presentaban sindrome de WPW con TSV
identificandose en uno de ellos un rabdomioma. Fa-
rokki et al describian a un nifio con sindrome de
WPW de entre 5 (20%), a los que seguian por presen-
tar rabdomioma. Amiran et®éncontraron sindrome
de WPWen 2 de 23 nifios con rabdomioma, lo que su-
pone una frecuencia de 9%. Por Gltimo, Bosi‘etat
_ _ _ ~ munican una frecuencia de 6 de 33 nifios (la mayoria,
Fig. 1. Se observan los fibromas periungueales en manos y piegq tanjan rabdomiomas), o sea, un 18%. Estas cifras
Obsérvese que el pie izquierdo esta intervenido estéticamente S .
pero no el derecho. de asociacion con sindrome de WPW son, pues, clare_l-

mente mayores que las de la poblacion general, esti-

madas en un 0,15-0,50%, dependiendo de que haya o

no enfermedad cardiaca asociada.
en pies y manos fibromas ungueales mdltiples desde Es importante destacar que las series mas numero-
joven (ig. 1). Ademas, era portador de otros signos desas, en las que se describe esta asociacién con sindro-
la enfermedad como placas de Shagreen en la regigne de WPW, son de nifios y generalmente con rabdo-
lumbar cierto grado de retraso mental y lesiones 6seasiomas®. En estas mismas series se aprecia un hecho
en las radiografias de craneo y falanges. Habia sidde especial interés y es que se produce una reduccion
fumador severo aunque lo habia dejado dltimamenten el tamafio y en el nimero de los rabdomiomas con
Referia disnea de esfuerzos y pérdida de peso en lestiempo, especialmente en nifios menores de 4 afios.
Ultimos meses. Acude a urgencias por presentar sensa-Se ha sugerido que el mecanismo de preexcitacion
cion de palpitaciones rapidas con sensacion de flojeen la ET podria ser la presencia de células rabdomio-
dad y mareo. En el ECG se aprecia una taquicardia rénatosas entre el surco auriculoventricular, ya que
pida a 200 lat/min algo irregular y con QRS ancho deademas, se sabe que estas células presentan una es-
0,16 s con imagen de BROg. 2). Ante la sospecha tructura similar a la de las células de Purkinje gigan-
de fibrilacién auricular en el contexto de sindrome detes y podrian ejercer asi de vias acces@rib® en
WPW, se empez0 a tratar con procainamida (400 mgyano, aunque se desconoce la patogenia, lasd&T
pero ante la falta de respuesta y la mala tolerancia snsidera un trastorno de la migracion, proliferacion
aplico un choque eléctrico a 100 W saliendo en ritmoy diferenciacién celuldr El hecho de que con el tiem-
sinusal y evidencidandose entonces la presencia de sipe estos tumores se reduzcan en tamafio o desaparez-
drome de WPW con onda delta positiva en V1 y V5can y también el hecho de que a veces no sean visi-
(fig. 2). Posteriormente, el paciente fue puesto bajdles en la ecocardiografipor existir como pequefios
tratamiento con 450 mg al dia de propafenona quedanumores intramurales deja abierta esta posibilidad pa-
do asintomatico. Un Holter de 24 h reveld la presencigogénica.
de rachas asintomaticas de fibrilacién auricular con Debido a la afectacion frecuente de varios érganos o
preexcitacion. Se aumento6 la dosis de propafenona @rocesos intercurrentes, la esperanza de vida en gene-
900 mg y se repitié un nuevo Holter dias después dorral no parece ser muy alta en estos pacientes.
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Fig. 2. En el trazado electrocar-
diogréfico superior se aprecia la
taquicardia de ingreso: una fi-
brilacién auricular con preexci-

tacién. En el trazado inferior, ya
i en ritmo sinusal, se aprecia la
preexcitacion con onda delta po-
sitiva en V1 y V5 indicativa de
localizacién de la via en la zona
paraseptal posterior izquierda.

Fig. 3. Dos tiras electrocardio-
gréficas del registro de Holter
en las que se observa, en el tra-
zado superior, rachas de fibrila-
cién auricular preexcitada y en
el inferior, una taquicardia su-
praventricular con QRS estrecho
seguramente por reentrada orto-
dromica utilizando la via acce-
soria.
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Por ello, nuestro caso es Unico en mostrar que pa-4- Jayakar PB, Stanwick RS, Seshia SS. Tuberous sclerosis and
cientes con ET que ”egan a edades adultas o seniles y Wolf-Parkinson-White syndrome. J Pediatr 1986; 108: 259-
pueden presentarse con arritmias Su_pravent”CL_Jlare§. Metha AV. Rhabdomyoma and ventricular preexcitation syndro-
con QRS estrecho o ancho (FA preexcitada), debiendo me. A report of two cases and review of literature. Am J Dis
considerarcomo primer mecanismo de las mismas, la  Child 1993; 147: 669-671.

existencia de una via accesoria a la hora de selecciond !i20la O, Festus-Abibo LC, Lawani O, Kuku SF. Cardiac invol-
vement (Wolf-Parkinson-White) in tuberous sclerosis. Postgrad

el tratamiento. Med J 1994; 70: 124-127.
7. Farooki ZQ, Ross RD, Paridon SM, Humes RA, Karpawich PP,
Pinski WW. Spontaneus regression of cardiac rhabdomyoma. Am
J Cardiol 1991; 67: 897-899.
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